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The Nutcracker Esophagus in a Patient with Dermatomyositis
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  In dermatomyositis, involvement of the skeletal muscles of upper esophagus has been 
reported in many literatures. However, a number of published reports have suggested that 
motility disturbances of distal esophagus may also be a cause of dysphagia in dermatomyositis 
and dysphagia in these cases are mainly caused by crico-pharyngeal obstruction or hypomotility 
of esophagus.
  The nutcracker esophagus is the one of common esophageal hypermotility disorders causing 
dysphagia which is characterized manometrically by high pressure in distal esophagus.
  Recently, we experienced a patient with dermatomyositis who had complained of dysphagia 
and was diagnosed as having nutcracker esophagus by mannometry.
  The association of nutcracker esophagus and dermatomyositis has not been reported in the 
literature. Moreover, the mechanism of nutcracker esophagus differs with that of esophageal 
involvement in dermatomyositis. Thereby, we report a patient with dermatomyositis who had 
nutcracker esophagus in the course of her disease.
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서      론
  피부근염(dermatomyositis)은 주로 신체의 골격근과 
피부를 침범하는 염증성 근병증으로 후두의 골격근
과 상부식도를 침범한 경우, 연하곤란을 유발하거나 
흡인성 폐렴의 원인이 되며, 또한 그 자체가 피부근
염의 나쁜 예후 인자로 작용함이 보고되었다1).
  피부근염의 식도침범은 골격근이 분포하는 상부에
만 국한된다고 보고되었으나2), 다른 여러 보고들에 
의하면, 하부 식도를 침범하여 식도 운동장애를 유
발할 수 있다고 한다3,4).
  호두까기 식도증(nutcracker esophagus)은 비심인성 
흉통과 연하곤란을 유발하는 가장 흔한 식도 운동항
진 질환의 하나로 식도 내압검사(manometry)상 주로 
하부식도의 압력이 증가되는 특징이 있다5).
  피부근염 환자의 경우, 피부근염의 식도침범으로 
인해 연하곤란이 발생한 경우는 흔히 보고되고 있으
나 피부근염에서 호두까기 식도증이 병발한 경우는 
아직 보고된 바가 없다. 최근 저자 등은 호두까기 
식도증을 동반한 피부근염 1예를 경험하였기에 문헌 
고찰과 함께 보고하는 바이다. 
증      례
  환  자: 여자 23세
  주  소: 안면부 및 체부의 발진, 전신 무력감, 연
하곤란.
  현병력: 본 여환은 평소 건강하게 지내다가 2년 
전 1개월간의 안면부 발진 및 부종, 전신무력감이 있
어 피부근염으로 진단받고 스테로이드 충격요법(me-
thylprednisolone 1000 mg×3일)을 시행받았고 이후 
고용량 스테로이드 치료(prednisolone 60 mg/일)를 받
으며 안면부의 발진과 전신무력감이 호전되어 더 이
상 추적 관찰하지 않고 지내다가 최근 3개월간 지속
된 안면부, 체부 및 상지의 발진, 연하곤란을 주소로 
내원하였다. 내원 당시 양측 어깨관절과 무릎관절의 
동통 그리고 양측 상지와 하지 근위부의 무력감, 양
측 상지 원위부의 무력감을 호소하였고 흉통은 없었다.
  과거력: 2년 전 피부근염 진단받은 이외에 특이사
항은 없었고 가족력은 특이소견이 없었다.
  신체검사 소견: 내원 당시 혈압은 110/70 mmHg, 
맥박수 72회/분, 호흡수 18회/분, 체온은 36oC이었다.
  안면부 및 체부의 홍반성 발적, 안와주위의 부종 
및 양측 수부의 근위지관절과 중수지관절에서 고트
론 구진(Gottron's papule)이 관찰되었다. 광과민성, 구강
내 궤양이나 레이노 현상은 관찰되지 않았으며 촉지
되는 림프절은 없었다. 흉부청진상 천명음이나 심잡
음은 청취되지 않았고 간과 비장은 만져지지 않았으
며 복부의 압통은 없었다. 어깨관절과 무릎관절의 압
통, 종창과 운동제한소견은 관찰되지 않았고 신경학
적 검사상, 근위 및 원위부의 상지와 하지 굴곡근과 
신근의 근력은 정상이었고 감각의 이상은 관찰되지 
않았으며 심부 건반사는 정상이었다. 10회 기립검사
(timed stands test)는 28초로 연장되어 있었다(정상＜
16.8초, 25세 기준).
  검사 소견: 내원 당시 혈액학적 검사소견은 백혈구 
6,340/mm3 (중성구 66%, 림프구 24%), 혈색소 13.0 
g/dL, 헤마토크릿 40.9%, 혈소판 240,000/mm3이었고 혈
청 생화학 검사결과 BUN 9.0 mg/dL, 크레아티닌 0.5 
mg/dL였으며 총단백질과 알부민은 각각 6.6 mg/dL, 3.9 
mg/dL이었다. 혈중 creatine kinase (CK)는 536 mg/dL, 
유산탈수소효소(LDH) 663 IU/L, aldolase 25.0 mg/dL로 
증가되어 있었고 뇨검사결과 이상소견은 없었다.
  내원 당시의 적혈구침강속도는 15 mm/hr, C-반응
단백(CRP)은 0.166 mg/dL였고 ASO, VDRL, 류마티
스인자는 음성이었으며 항핵항체, 항dsDNA항체, 항
Ro항체, 항La항체, 항RNP항체, 항Sm항체는 모두 음
성이었으며 항Jo-1항체는 626 IU/mL (정상＜152 IU/ 
mL)로 양성이었다.
  방사선 소견: 흉부 단순 촬영결과 이상소견은 보
이지 않았고 어깨관절과 무릎관절의 단순 촬영상 연
조직 종창이나 골미란 등의 소견은 관찰되지 않았으
며 전신 골스캔검사결과 이상소견은 보이지 않았다.
  근전도 및 신경전도 검사소견: 내원 2일째 시행한 
근전도 검사결과 우측 상완이두근(biceps), 삼각근(del-
toid), 외광근(vastus lateralis)과 우측 전경근(tibialis 
anterior muscle)에서 작고 짧은 다형성의 근단위 활
동성 전위(polyphasic motor unit action potentials)를 
동반한 경도의 탈신경 전위(denervation potentials)가 
관찰되어 활동성 근병증(active myopathy)이 진단되었
고 신경전도 검사결과 이상소견은 관찰되지 않았다.
Fig. 2. Manometric finding of esophagus shows elevated pressure of lower esophagus and normal peristaltic wave, 
suggestive of the nutcracker esophagus. A. Lower esophageal pressure during wet food swallowing, measures 
215.5 mmHg, higher than normal average (arrow). B. Peristaltic wave of esophageal body during wet food 
swallowing, shows normal pattern and normal duration.
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Fig. 1. Microscopic finding of left biceps muscle shows perifasicular atrophy and perivascular mono-
nuclear cell infiltration, suggestive of dermatomyositis (Hematoxilin & Eosin stain, ×100).
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  병리학적 소견: 내원 4일째 시행한 좌측 상완이두
근 조직검사결과 근섬유의 퇴행성 변화, 근다발 주
위의 위축, 혈관주위의 단핵구 침윤 소견 보여 피부
근염으로 진단되었다(그림 1).
  내시경적 식도내압검사: 내원 11일째 시행한 위식
도 내시경검사결과 특이 소견은 관찰되지 않았고 식
도 내압검사결과, 식도 체부의 정상적인 연동 수축
파가 관찰되었고 그 파의 기간은 3.1∼4.5초로 정상
범주였다. 하부 식도의 수축 시 압력은 215.5 mmHg, 
휴식기 압력은 60 mmHg로 증가되어 있었고 상부 
식도의 수축기와 휴식기 압력은 정상 소견을 보여
(그림 2A, 2B) 호두까기 식도증으로 진단되었다.
  임상 경과: 내원 2일째 시행한 근전도 검사결과 
근위부 상지와 하지에서 활동성 근병증 소견이 관찰
되어 내원 3일째부터 hydroxychoroquine 200 mg/일과 
methotrexate 7.5 mg/주 경구투여를 시작하였고 내원 
4일째 시행한 근육 조직검사결과 근다발 주위의 위
축, 혈관주위의 단핵구 침윤 소견 관찰되어 피부근
염으로 진단되었으며 내원 8일째부터 고용량 스테로
이드 치료(prednisolone 60 mg/일)를 시작하였다. 이
후 혈청내 CK 257 mg/dL, LDH 561 mg/dL로 감소되
었으며 안면부와 체부, 상지의 피부발진 및 양측 상
지와 하지의 근위부, 양측 상지 원위부의 근무력감
이 호전되었다.
  이후 고용량 스테로이드 치료를 지속하면서도 연
하곤란과 가슴 답답함을 계속 호소하여 시행한 내시
경적 식도 내압검사결과, 호두까기 식도증 소견이 
관찰되어 보존적 치료를 받았으며 이후 연하곤란이 
호전되었고 현재 근무력감, 피부발진의 악화나 재발
의 근거 없이 외래에서 추적관찰 중이다.
고      찰
  다발성근염과 피부근염은 피부나 근육 특히, 근위
부의 골격근을 침범하여 비화농성 염증과 위축성 병
변을 유발하는 원인불명의 결체조직 질환이다6). 피
부근염은 1) 근위부의 근력 약화, 2) 혈청내 근육효
소, 특히 CK의 증가, 3) 염증성 근염에 합당한 근전
도 소견, 4) 염증성 근염에 합당한 근육 조직검사 
소견 등의 진단 기준 중 3가지 이상을 만족하면서 
특징적인 피부병변을 동반할 경우, ‘definite'라고 분
류하며7) 본 증례의 경우, ‘definite'한 피부근염의 진
단기준에 합당하였다.
  다발성근염과 피부근염에서 상지와 하지의 근위부 
근육이 가장 흔히 침범되며 그외에도 목의 굴곡근이 
근염 환자의 약 50%에서 침범될 수 있다. 연하곤란 
역시 근염의 식도 침범으로 인한 식도의 운동장애나 
윤상-인후부의 폐쇄에 의해 이차적으로 유발될 수 
있다6). 이전의 보고들에 의하면, 다발성근염이나 피
부근염이 식도를 침범한 경우, 주로 골격근이 분포
하는 상부 식도에 국한되어 병변이 나타나고 이로 
인해 연하곤란이 나타날 수 있다고 하였으나2) 다른 
보고들에 의하면, 피부근염 환자의 10∼45%에서 골
격근보다는 주로 평활근이 분포하는 하부 식도에도 
운동장애가 발생하여 연하곤란을 유발할 수 있다고 
하며 이는 식도 연동운동의 감소, 식도 전체에 걸친 
이행의 지연, 식도 내강의 확장과 하부 식도 괄약근 
압력의 감소에 의해 나타난다고 한다3,8).
  식도의 운동장애는 연하곤란이나 비심인성 흉통을 
호소하는 환자에서 의심해보아야 하는데, 식도 내압
검사를 통해 진단이 가능하다. 식도 내압검사는 하
부 식도 괄약근의 수축과 이완 시 압력, 식도 전체의 
연동운동의 유무 그리고 수축파의 크기, 기간, 반복 
양상과 전도여부를 측정하며, 주로 평활근으로 구성
된 하부식도의 운동 이상을 진단하는 데 유용하다9).
  식도 내압검사에 의해 진단할 수 있는 여러 식도 
운동 장애들 중 호두까기 식도증은 1977년 Brand 등
이 처음 기술하였고10) 연하곤란이나 비심인성 흉통
을 유발하는 흔한 식도의 운동항진질환 중 하나이
다. 호두까기 식도증은 식도 내압검사에서 하부 식
도 체부의 압력이 정상의 2 표준편차 이상의 증가가 
있으면서(180 mmHg 이상) 정상적인 연동 운동 소견
을 보일 경우에 진단할 수 있으며 6초 이상으로 체
부 수축 시간이 연장되거나 하부식도 괄약근의 압력
이 휴식기에 45 mmHg 이상으로 증가되어 있는 소
견이 관찰된다9). 호두까기 식도증의 병인에 대해서
는 아직 명확히 밝혀져 있지 않으나 위식도 역류나 
스트레스 등의 외부적인 인자에 의해 하부 식도의 
근육층이 자극되어 이차적으로 발생한다는 보고가 
있다11,12).
  호두까기 식도증의 치료로는 서방형 nitrate, 칼슘
통로차단제, 항콜린성제제 등의 평활근 이완제가 도
― 인병현 외：호두까기 식도증과 동반된 피부근염 1예 ―
― 345   ―
움이 된다고 하며13), 내시경적 식도 확장술이나 내
시경을 통한 보툴리늄 독소(botulinum toxin)의 주입
으로 인해 그 증상의 호전을 기대할 수 있으며14), 
그외에도 수술적 치료가 호두까기 식도증의 치료로 
시도되고 있다.
  본 증례의 경우, 신경학적 검사결과 상지와 하지 
근위부의 근력감소 소견은 관찰되지 않았으나 혈청
내 근육효소의 증가, 근전도 검사결과 활동성 근염
의 소견이 보이고 근육 조직 검사결과 피부근염에 
합당한 병리 소견을 보였으며 연자색 발진(heliotrope 
rash)과 고트론 구진(Gottron's papule) 등의 특징적인 
피부 병변을 보여 ‘definite'한 피부근염으로 진단하
였다. 이후 고용량의 스테로이드 치료를 받으면서 
상지와 하지의 근무력감과 안면부, 체부 그리고 상
지의 피부 발진이 호전되었고 혈청내 근육효소가 감
소하기 시작하였다. 하지만 지속적으로 연하곤란을 
호소하여 시행한 내시경적 식도 내압검사결과 식도 
전체의 연동운동은 정상적으로 관찰되나 하부 식도
의 수축기 압력이 215.5 mmHg, 휴식기 압력이 60 
mmHg로 증가되어 있어 호두까기 식도증이 동반된 
것으로 진단하였다. 이전의 보고들에 의하면, 피부근
염이 식도를 침범한 경우, 상부 식도의 골격근을 침
범하여 근위축을 유발하거나2) 식도 하부를 침범한 
경우에도 식도의 연동운동이 감소되거나 식도 내강
의 확장 또는 하부 식도 괄약근의 압력 저하에 의해 
연하곤란이 나타나거나3,4,8) 인두의 골격근이 침범되
어 윤상-인후부 폐색이 생겨 연하곤란이 발생하였
다6). 하지만 본 증례의 경우는 하부 식도의 운동이
상이 관찰되었고 식도 내압 검사결과 하부 식도의 
압력이 증가되고 정상 연동운동이 유지되었던 경우
로 이전의 보고들과는 연하곤란의 원인이 다름을 알 
수 있다. 또한 피부근염의 악화 과정 중에 연하곤란
이 발생하였으며 평활근 이완제나 내시경적 치료 없
이 고용량 스테로이드 치료를 유지하면서 피부근염
이 호전됨과 더불어 연하곤란이 호전된 것으로 보아 
호두까기 식도증이 피부근염의 악화나 호전과 임상
경과를 같이 하고 있음을 알 수 있으며 그 발생이 
피부근염과 관련되어 있을 가능성이 있을 것으로 생
각된다. 하지만 호두까기 식도증 자체가 드물지 않
은 식도운동 장애로써 피부근염과 공존하고 있을 가
능성 역시 있으므로 이의 확인을 위해 추후 추적관
찰이 필요할 것이다.
  다발성근염이나 피부근염의 환자에서 연하곤란을 
호소할 경우, 상부 식도의 골격근이나 하부식도의 
평활근에 근염이 침범하여 연하곤란을 호소할 수도 
있으나 본 증례에서와 같이 하부식도의 압력이 증가
되어 연하곤란이 생기는 호두까기 식도증이 연하곤
란의 원인이 될 수 있음을 염두에 두고 이를 감별하
는 것이 환자의 증상완화에 도움이 될 것으로 생각
한다.
요      약
  저자 등은 연하곤란을 호소하는 피부근염 환자에
서 호두까기 식도증이 동반된 1예를 경험하였기에 
문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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